INTRODUCTION
Hyperimmunoglobulinemia E syndromes are rare primary immunodeficiencies characterized by elevated plasma levels of IgE, eczemas, and recurring respiratory tract and cutaneous infections. Job's syndrome (JS) is one of the presentations of the hyper IgE syndrome, and it is caused by a mutation in the STAT3 (signal transducer and activating factor of transcription 3) gene on chromosome 17q21 with a dominant auto somal inheritance 1 . From the description of two girls with recurring cold skin abscesses, Davis et al. 2 postulated a degree of deficiency in resistance to staphylococcal infection and alluded to the biblical character Job, whose body was "covered with pustules". Typically, it presents as persistent cutaneous abscesses (caused by Staphylococcus aureus and Staphylococcus epidermidis), and a history of recurring pneumonias, pneumatoceles, hypereosinophilia, elevated serum levels of IgE (> 2,000 IU.mL -1 ), and craniofacial and bone growth changes. The objective of this report was to present a case of a rare disease and its anesthetic management in a patient undergoing surgery for bone transport through an external fixator.
CASE REPORT
This is a 13 year old black male, weighing 40 kg, 1.50 m tall, with history of normal term delivery and that at 20 days of life developed cold skin abscesses and deep abscesses in the right hip with right femoral epiphyseal sliding, and rib fractures. After culture of the abscesses showed growth a S. aureus and S. epidermidis, the patient was treated with vancomycin and ceftriaxone for 27 days. He evolved with bacterial endocarditis of the mitral valve, being treated with imipenem for 45 days. Job's syndrome was diagnosed after investigation of immunodeficiency. He was discharged from the hospital after 3 months and followed-up by a multidisciplinary team (pediatrics, cardiology, and orthopedics). Besides right hip and knee deformity secondary to the infectious process, with partial destruction of proximal and distal femoral epiphyseal plates, with shortening of the limb, he developed eczema of the face and three episodes of pneumonia, which were treated without sequelae. The patient was admitted for elongation of the right femur ( Figure 1 ) with a uniplanar Orthofix TM external fixator. His physical status was classified as ASA II.
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He was not taking any drugs and this was his first surgery. On physical exam, he showed good cervical mobility, interincisive distance greater than 3 cm, Mallampati II, and without systemic signs of infection. He had normal cognitive development, was cooperative, and did not receive premedication. Preoperative exams included normal chest X-rays and electrocardiogram; Hb: 12.6 g.dL -1 ; Ht: 38.4%; BUN: 22 mg.dL -1 ; creatinine: 0.49 mg.dL -1 ; glucose: 135 mg.dL -1 ; normal coagulogram; and IgE: 2,100 IU.mL -1 . Upon arrival to the operating room, he was monitored with electrocardioscope (ECG) on DII and V5 derivations, SpO 2 , non-invasive blood pressure on the left upper limb with 5-minute interval measurements, and P ET CO 2 . After antisepsis with 70% alcohol and infiltration of the skin with 2% lidocaine (20 mg), venous cannulation was performed in the right upper limb with an 18G catheter. After pre-oxygenation for 5 minutes, general anesthesia was induced with fentanyl 150 µg, propofol 80 mg, and vecuronium 4 mg. He was intubated with a 7.0 mm ET tube7 with balloon, and titrated sevoflurane in a calibrated vaporizer was used for anesthesia maintenance. He was ventilated with a circular CO 2 absorber system with VT = 320 mL; RR = 12 bpm; PEEP = 5 cmH 2 O; FGF = 2 L.min -1 and FiO 2 = 0.4%. Cefazolin 1.2 g was used for prophylaxis. Hemodynamic changes and relevant bleeding were not observed during anesthesia, partly due to the use of a pneumatic tourniquet during 2h10min, whose removal did not cause significant changes. Total anesthesia duration was 3h05min with perioperative hydration with 1,500 mL of Ringer's lactate. At the end of the procedure, the patient was extubated 10 minutes after reversion of the neuromuscular blockade with 0.5 mg of atropine and 1.5 mg of prostigmine. He was transferred to the post-anesthetic care unit with an Aldrete scale of 9. During the procedure, he received 2 g of dypirone, which produced satisfactory analgesia in the immediate postoperative period. He was discharged from the hospital after 72 hours without complications.
DISCUSSION
After the original description of Davis et al., 2 in 1966, Buckley et al. 3 , who found similar patients with eczema, recurrent skin and lung infections, elevated IgE levels, and skeletal and connective tissue changes, are responsible for the best definition of Job's Syndrome (JS) 3 . Since 1972, a little over 250 cases of JS have been described in the literature, without predominance of gender or race 4,5 . Hyperimmunoglobulinemia E syndrome (hyper-IgE) has two forms: one, dominant, caused by mutations in the STAT3 gene in chromosome 17q21; and a recessive form, with lower number of pulmonary infections and pneumatoceles, less osteoarticular and odontological involvement, but with more viral infections and vasculitis 6 . When STAT3 mutations, responsible for most cases of autosomal dominant hyper-IgE syndrome and its multisystem character, were discovered, they explained aspects that intrigued investigators, revealing specific roles regarding wound healing, inflammation, and hematopoiesis 7 . STAT3 is the main signal transduction protein and it is a regulator of several immunologic pathways, and animals with myeloid-specific deletions show hyperexpression of tumor necrosis factor alpha (TNFα) and gamma interferon, but underexpression of IL-6 and IL-10, which promotes excessive production of some proinflammatory cytokines, contrary to those mediated by reduced responses after IL-6 stimulation 8 . In an experimental study, deletion was also associated with generation of osteoclasts and osteopenia, phenotypes seen in patients with hyper-IgE syndrome 9 . Some specific effects related to aberrant regulation of inflammation, at times very intense, such as in lung lesions, other times poor in symptoms, such as in cold abscesses, remain to be elucidated 1 . A group of T lymphocytes shows abnormal function, such as failed chemotaxis with abnormal synthesis of antibodies and cytokines, but with normal phagocytic function. Besides, changes in the proportion of immunoglobulins, with increased production of IgE, while IgG, IgA, and IgM levels, although normal, show qualitative dysfunction. Anti-staphylococcal IgA shows decreased activity, while it might be normal against Gram-negative organisms and streptococci.
Cutaneous manifestations of JS are characteristic; it can manifest as an eczematoid rash in newborns, and pustules and "cold" abscesses with pus that show growth of S. aureus. Recurring pneumonias, as well as cutaneous abscesses, can show very little symptoms and, although they show good response to antimicrobial therapy, occasionally, during healing, they evolve to pneumatoceles and bronchiectasis, besides opportunistic infections. Some patients show discrepancy in the growth of their legs. Scoliosis, osteopenia, minimal-trauma fractures, articular hyperextensibility, and degenerative joint disease are among other musculoskeletal changes commonly seen. The facies is considered coarse, with prominent forehead, prominent supraorbital ridge, and widening of the base of the nose 10 (Figure 2 ). Primary dentition can be retained due to an exfoliative process and that, occasionally, coexists with the second dentition; changes in oral mucosa, elevated palatal arch, and central depressions in the tongue can also be seen 11, 12 . Craneosinostosis and Chiari I malformation, which, most of the times do not require surgical treatment, are among cranial abnormalities in STAT3 deficiency 1 . The presence of aneurisms has also been reported, including in a series of patients undergoing autopsy 13 ; those patients also have an increase risk of lymphomas, especially non-Hodgkin 14 .
Diagnosis of JS is based on the presence of signs and symptoms associated with elevated serum levels of IgE, usually above 2,000 IU.mL -1 , even at birth, but those levels might be decreased in adult life. Serum IgE levels do not show a correlation with eosinophilia, which is very common. In case of acute infection, the leucogram might not show an increase, but neutropenia, although reported, is rare 1,15 .
Treatment of patients with this multisystem disease requires a multidisciplinary approach 1 . Recurring infections should be prevented, and local care of cutaneous abscesses with early surgical drainage should be undertaken. Through diagnostic and therapeutic bronchoscopy, pneumologists can improve prognosis of chronic infections and evaluate, along with surgeons, the need of drainage of pleural empyemas or lung resections. Orthopedists should follow-up osteoarticular disease and correct scoliosis and severe bone shortening. Treatment with intravenous immunoglobulin an reduce the number and severity of recurring infections in some patients 16 . The use of in vitro gamma interferon showed improved neutrophil chemotaxis; however, in vivo it showed inconsistent effects on IgE levels 17 .
The choice of anesthetic technique depends on judicious observation of the risks and benefits of each patient. In the patient presented here, it was considered that neuroaxis anesthesia could represent an increased risk of severe infections due to the immunological basis of the patient. Epidural or spinal block anesthesia in patients with chronic skin infections could increase the chances of infections, even with antimicrobial prophylaxis, due to variability of the immune response secondary to previously known deficiency, as justified in one of the first reports of JS, in which general anesthesia was used in a pregnant patient 18 . Abscess formation in JS evolves insidiously, usually without inflammation. When it becomes apparent, the abscess most likely has already caused some neurologic damage, without time for early intervention. We chose general anesthesia due to the possibility that neuroaxis anesthesia could cause severe meningeal infection, even with all antiseptic and aseptic care. On the other hand, Tapper and Giesecke 19 reported a case of spinal block anesthesia in a child with severe pulmonary involvement, with pneumatoceles and empyema. The anesthesiologist should be attentive to the clinical manifestations of patients with JS, such as teeth changes that might hinder airways management; severe scoliosis or joint hyperextensibility when positioning the patient in the operating table; presence of abscesses and undetected skin lesions; and chronic lung infections with cavitations complicated by fungal infections or hemoptysis. A case of prolonged succinylcholine effect, considered an atypical response, in a patient with normal levels of pseudocholinesterase 20 , has been reported in the literature.
In the present case, a surgical procedure was safely performed with general anesthesia, without affecting the evolution of the case. The choice of technique should always take into consideration the clinical condition of the patient, protecting the patient, and using good judgment. Relato do Caso: Paciente masculino, negro, 13 anos, 40 kg, ASA II, com Síndrome de Jó diagnosticada aos 6 meses. Foi admitido para realização de alongamento de fêmur direito. Negava uso de medicamentos e não tinha antecedentes cirúrgicos, boa mobilidade cervical, distância interincisivos superior a 3 cm, Mallampati II e sem sinais de infecção. Os exames pré-operatórios eram normais. Foi monitorado com eletrocardioscópio, SpO 2 , PANI e P ET CO 2 . Após pré-oxigenação, realizou-se indução de anestesia geral venosa e manutenção com sevoflurano. Ao término do procedimento, o paciente foi extubado após reversão do bloqueio neuromuscular e encaminhado para a sala de RPA com Aldrete 9. Teve alta hospitalar após 72 horas, sem complicações.
Conclusões:
A opção da técnica anestésica é orientada pela observação criteriosa entre os riscos e benefícios específicos para cada paciente, de acordo com as sequelas respiratórias e o risco de infecção e sítio cirúrgico. No paciente em questão, havia a consideração de que a anestesia em neuroeixo poderia representar, pela predisposição de base imunológica, risco aumentado de infecções graves. O presente caso foi realizado de forma segura com anestesia geral.
Unitermos: DOENÇAS, Genética: síndrome de Job; TÉCNICAS ANESTÉSICAS, Geral: venosa.
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INTRODUÇÃO
As síndromes de hiperimunoglobulinemia E são imunodeficiências primárias raras, caracterizadas por elevados níveis plasmáticos de IgE, eczemas e infecções recorrentes de pele e trato respiratório. A Síndrome de Jó (SJ) é uma das formas de apresentação da Síndrome hiper IgE e é causada por mutação no gene STAT3 (signal transducer and activator of transcription 3 gene), cromossomo 17q21 com herança autossômica dominante 1 . A partir da descrição de duas meninas com abscessos frios recorrentes, Davis e col. 2 postulam um grau de deficiência na resistência à infecção estafilocócica e fazem alusão ao personagem bíblico Jó, que teve o "corpo coberto por pústulas". O quadro clínico típico compreende abscessos cutâneos persistentes (causados por
Staphylococcus aureus e Staphylococcus epidermidis) e histórico de pneumonias de repetição, pneumatoceles, hipereosinofilia, altos níveis séricos de imunoglobulina E (> 2.000 UI.mL -1 ), alterações craniofaciais e de crescimento ósseo em geral. Este relato teve por objetivo apresentar a doença rara e o manuseio anestésico em paciente a ser submetido a uma cirurgia para transporte ósseo através de fixador externo.
RELATO DO CASO
Paciente do sexo masculino, negro, 13 anos, 40 kg, 1,50 m, com história de nascimento por parto normal a termo e que, aos 20 dias de vida, apresentou abscessos frios superficiais em pele e profundos em quadril direito, deslizamento epifisário femoral direito e fratura de arcos costais. Após crescimento de S. aureus e S. epidermidis na cultura de secreção dos abscessos, recebeu tratamento antibiótico por 27 dias com vancomicina e ceftriaxona. Evoluiu com endocardite bacteriana em válvula mitral, sendo tratado por 45 dias com imipenem. Durante a investigação de imunodeficiência, diagnosticou-se Síndrome de Jó. Teve alta após três meses de internação, em acompanhamento multidisciplinar (pediatria, cardiologia e ortopedia). Além da deformidade de quadril e joelho direito secundária ao processo infeccioso, com destruição das placas epifisárias proximal e distal do fêmur, com consequente encurtamento do membro, apresentou eczema em face e três pneumonias tratadas sem sequelas. Foi admitido para realização de alongamento de fêmur direito (Figura 1), com a Vol. 61, N o 1, Janeiro-Fevereiro, 2011 ANESTESIA EM PACIENTE COM SÍNDROME DE JÓ (HIPER IGE). RELATO DE CASO utilização do fixador externo uniplanar Orthofix®. Classificado como ASA II. Não fazia uso de medicamentos, e essa era sua primeira intervenção cirúrgica. Ao exame físico, apresentava boa mobilidade cervical, distância interincisivos superior a 3 cm, classificação de Mallampati II e nenhum sinal sistêmico de infecção. Sem atraso do desenvolvimento cognitivo, cooperante, não recebeu medicação pré-anestésica. Os exames pré-operatórios constavam de: raio X de tórax e eletrocardiograma normais; Hb: 12,6 g.dL -1 ; Ht: 38,4%; ureia: 22mg.dL -1 ; creatinina: 0,49 mg.dL -1 ; glicose: 135mg.dL -1 ; coagulograma normal e dosagem de IgE de 2100UI.mL -1 . Na chegada à sala de operação, foi monitorado com eletrocardioscópio (ECG) nas derivações DII e V5, SpO 2 , pressão arterial não invasiva com aferição em intervalos de 5 minutos em membro superior esquerdo e P ET CO 2 . Utilizou-se cateter venoso 18G para punção em membro superior direito, após antissepsia com álcool a 70% e infiltração de pele com lidocaína 2% (20 mg). Após pré-oxigenação por 5 minutos, realizou-se indução de anestesia geral venosa com fentanil 150 µg, propofol 80 mg e vecurônio 4 mg, intubação traqueal com TOT 7,0 mm com balonete e manutenção com sevoflurano titulado em vaporizador calibrado. Utilizado sistema com absorvedor de CO 2 , circular, e mantido sob VCV = 320 mL; FR = 12 irpm; PEEP = 5 cmH 2 O; FAG = 2 L.min -1 e FiO 2 0,4%. Realizou-se profilaxia antibiótica com cefazolina 1,2 g. A anestesia transcorreu sem alterações hemodinâmicas ou sangramento relevante, em parte pelo uso de manguito pneumático com duração de 2h10min, cuja deflação não gerou alterações importantes. A duração total da anestesia foi de 3h05min, com hidratação perioperatória 1.500 mL de solução de Ringer com lactato. Ao término do procedimento, o paciente foi extubado 10 minutos após reversão do bloqueio neuromuscular com atropina 0,5 mg e prostigmine 1,5 mg. Foi encaminhado para a sala de RPA com grau 9 da escala de Aldrete. Durante o procedimento, recebeu 2 g de dipirona, que produziu analgesia satisfatória no pós-operatório imediato. Teve alta hospitalar após 72 horas, sem complicações.
DISCUSSÃO
túrbio exfoliativo, o que, eventualmente, torna-a coexistente com a segunda dentição; há também alterações em mucosa oral, palato com arco elevado e depressões centrais na língua 11, 12 . Entre as anomalias cranianas citadas na deficiência de STAT3, estão craniossinostose e malformação de Chiari I, que, na maioria das vezes, não demandam tratamento cirúrgico 1 . A presença de aneurismas tem sido relatada, inclusive, em uma série de pacientes submetidos à necropsia 13 e há risco aumentado do surgimento de linfomas, principalmente tipo não Hodgkin 14 .
O diagnóstico da SJ se baseia no conjunto de sinais e sintomas, associados a níveis elevados de IgE, normalmente acima de 2.000 IU.mL -1 , mesmo ao nascimento, mas cujos valores podem estar diminuídos na fase adulta. Os níveis de IgE sérica não se correlacionam com a eosinofilia, que é muito frequente. Em vigência de infecção aguda, talvez não ocorra aumento do leucograma, mas a neutropenia, embora relatada, é incomum 1, 15 .
O tratamento do paciente com essa doença multissistêmica requer abordagem multidisciplinar 1 . Há necessidade de prevenção de infecções recorrentes, cuidados locais com os abscessos cutâneos e drenagem cirúrgica precoce. Pneumologistas podem, através de broncoscopia diagnóstica e terapêutica, melhorar o prognóstico das infecções crônicas e avaliar com cirurgiões a drenagem de empiemas pleurais ou ressecções pulmonares. Ortopedistas podem acompanhar a doença osteoarticular e, inclusive, corrigir escolioses e encurtamentos ósseos graves. Dentistas podem realizar correções na primeira dentição. O tratamento com imunoglobulina venosa pode diminuir o número de infecções e a gravidade de recidivas em alguns pacientes 16 . O uso de interferon gama in vitro revelou melhora da quimiotaxia dos neutrófilos, porém in vivo apresentou efeitos inconsistentes nos níveis de IgE 17 .
A opção da técnica anestésica é orientada pela observação criteriosa entre os riscos e benefícios específicos para cada paciente. No paciente em questão, havia a consideração de que a anestesia em neuroeixo poderia representar, pela pre-disposição de base imunológica, risco aumentado de infecções graves. A anestesia epidural ou subaracnoide em pacientes com pele cronicamente infectada pode aumentar a chance de infecção, ainda que com profilaxia antimicrobiana, pela variabilidade da resposta imune, pela deficiência previamente conhecida, como justificado em um dos primeiros relatos da SJ, em que se utilizou anestesia geral em uma gestante 18 . A formação de abscessos na SJ evolui de maneira insidiosa, sem comprometimento inflamatório usual. Ao se tornar aparente, o abscesso pode já ter causado dano neurológico, sem tempo de intervenção precoce. A escolha da anestesia geral teve por base a possibilidade de que o bloqueio de neuroeixo propiciasse alguma infecção grave de meninges, mesmo com todos os cuidados de antissepsia e assepsia. Por outro lado, Tapper e Giesecke relataram caso de anestesia subaracnoide em criança com quadro pulmonar grave, com pneumatoceles e empiema 19 . O anestesiologista deve estar atento às manifestações clínicas dos pacientes com SJ, como alterações dentárias que possam prejudicar a abordagem de via aérea; escoliose grave ou hiperextensibilidade articular quanto ao posicionamento na mesa cirúrgica; presença de abscessos e lesões cutâneas não detectadas; infecções pulmonares crônicas com cavitações, complicadas por infecções fúngicas ou hemoptise. Há um único relato de efeito prolongado da succinilcolina, considerado resposta atípica, em paciente com níveis normais de pseudocolinesterase 20 .
O presente caso foi realizado de forma segura com anestesia geral, sem prejuízo do ponto de vista evolutivo. A opção da técnica deve sempre individualizar o contexto clínico do paciente, resguardando o próprio paciente e a observância do bom-senso. 
